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Resumo: IntroduA8A£o: As patologias classificadas como colestase intra-hepAitica familiar progressiva
(Progressive familial intrahepatic cholestasis - PFIC) envolvem um grupo de doenAS8as
hereditAjrias, autossA”micas recessivas, caracterizadas por doenA8a hepA jtica colestA jtica, sem
anormalidades estruturais hepatobiliares. Os mecanismos fisiopatolA3gicos dessas patologias
envolvem alteraA8Apes na funA8A£o de excreASA£o hepAitica. Atualmente, podem ser
calssificadas como PFIC 1, PFIC 2 e PFIC 3. DescriA8A£0 do caso: CrianA8a de 12 anos, sexo
masculino, com quadro de prurido generalizado desde os quatros meses de vida, com perA-odos
de acalmia e exacerbaA 8Apes. Recebeu tratamentos dermatol A3gicos com hidratantes tA3picos e
corticosteroides, todos com resposta pouco eficaz. Em agosto de 2011 iniciou acompanhamento
com a Gastropediatria devido a enzimas hepA jticas alteradas, encaminhado pela Dermatologia.
Apresentava exames com discreto aumento de enzimas hepAijticas e colangioressonA ¢ncia
mostrando sinais de hepatopatia crA nica. Foi aventada a hipAstese de PFIC, sendo encaminhado
para realizaA8A£0 de biA3psia hepA jtica e imunohistoquA-mica com achados consistentes com
cirrose em atividade. Iniciado tratamento com Colestiramina, Ajcido ursodesoxicAslico e
Dexclorfeniramina com bom controle do prurido. ComentAjrios: O prurido A© um sintoma
comum dentro da prAjtica mA®©dica, sendo atribuA-do a VAjrias causas. Em Hepatologia,
aparece em doenA 8as que cursam com colestase, sendo muito caracterA-stico nas PFIC, trazendo
morbidade ao quadro, com prejuA-zo na qualidade de vida dos pacientes. O prognAsstico desses
pacientes nAfo A© favorAjvel, observando-se, habitualmente, a persistA?ncia de colestase
crA'nica, hipodesenvolvimento e evoluASA£o para cirrose hepAitica. Assim, A© comum a
indicaA 8A£o de transplante hepA jtico para crianA8as,
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